Primary pancreatic lymphoma causing obstructive jaundice in a 71 year old man. A case report and review of the literature by Ingi Þór Hauksson et al.
Ágrip
Eitilfrumukrabbamein (lymphoma) upprunnið í
briskirtli er afar sjaldgæft krabbamein. Líkt og kirtil-
krabbamein í briskirtilhöfði getur það orsakað stíflu-
gulu og kviðverki. Horfur eitilfrumuæxlanna eru hins
vegar miklu betri þar sem þau svara yfirleitt vel með-
ferð með frumudrepandi lyfjum og geislun. Lýst er
fyrsta tilfellinu sem greinst hefur hér á landi. Tilfellið
sýnir hversu mikilvægt er að fá gott vefsýni fyrir rétta
greiningu.
Sjúkratilfelli
71 árs gamall karlmaður var lagður inn á handlækn-
ingadeild Landspítala í júlí 1999 vegna mánaðar
langrar sögu um gulu og versnandi kviðverki.  Hann
var hraustur áður en hafði haft háþrýsting og vægt
hækkaða blóðfitu.
Þremur mánuðum fyrir innlögn var hann á ferða-
lagi á Spáni og veiktist þá af niðurgangi sem rakinn
var til matareitrunar og veikindin gengu yfir með
vökvameðferð. Hann leitaði einnig til læknis tveimur
vikum fyrir innlögn vegna takverks, hita og kvið-
verkja. Vegna gruns um lungnabólgu var hafin breið-
virk sýklalyfjameðferð. 
Viku síðar voru kviðverkir orðnir meira áberandi
auk þess sem ógleði gerði vart við sig. Matarlyst hélst
þó góð og þyngd var óbreytt. Um svipað leyti tók
eiginkona hans eftir gulum húðlit og gulum augnhvít-
um. Síðar gerðu rauðleit útbrot á bol og útlimum vart
við sig sem fylgdi mikill kláði. Hægðir urðu jafnframt
áberandi ljósar og fljótandi og þvag dökkleitt. 
Á bráðamóttöku sýndi skoðun hraustlegan mann
í eðlilegum holdum sem ekki var illa haldinn af verkj-
um eða meðtekinn. Lífsmörk voru eðlileg en hiti
37,9°C. Húð og augnhvítur voru áberandi gular og
dreifð eymsli um ofanverðan kvið án teikna um líf-
himnubólgu eða líffærastækkanir. 
Blóðrannsóknir við komu sýndu eðlilegan blóð-
hag og deilitalningu en C-reaktívt prótein (CRP)  var
vægt hækkað (30). Lifrarpróf sýndu hækkun sem
samrýndist stíflugulu auk þess sem bæði amylasi og
lípasi voru verulega hækkaðir.
Maðurinn var lagður inn til frekari rannsókna.
Vinnugreining var briskirtilbólga í kjölfar gallganga-
stíflu af völdum gallsteina. Gerð var ómskoðun af
gallvegum og briskirtli. Ekki var hægt að sjá gall-
steina en gallvegir reyndust áberandi víðir í lifur
(mesta vídd 1,4 cm) og þétt fyrirferð sást í briskirtils-
höfði. Við sneiðmyndir af efri hluta kviðarhols kom í
ljós 7,4 x 9,3 cm æxli í brishöfði með vöxt umhverfis a.
mesenterica superior og þrýsti æxlið á skeifugörn
(myndir 1 og 2). Ekki sáust aðrar líffæra- eða eitil-
stækkanir né teikn um meinvörp í kviðarholi. 
Fyrirhugað var að gera skeifugarnarspeglun til að
meta orsök og staðsetja stíflu og létta um leið á gul-
unni með því að koma á rennsli milli gallgangs og
skeifugarnar með stoðlegg (stent) upp í gallgang
(endoscopic retrograde choledochography (ERC)).
Vegna þrengingar í öðrum hluta skeifugarnar reynd-
ist ekki unnt að komast að gallgangaopinu en í stað-
inn voru tekin sýni gegnum skeifugarnarvegginn við
fyrirferðina.
Smásjárskoðun sýndi að ekki var um kirtilfrumu-
krabbamein að ræða heldur eitilfrumuæxli af Non-
Hodgkin (NHL) af stórfrumugerð og dreift vaxandi. 
Yfirborðslægar eitlastækkanir þreifuðust ekki.
Stigun sjúkdómsins með sneiðmyndatöku af brjóst-
holssvæði og kviðarholi sýndi ekki frekari meinsemd-
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Primary lymphoma of the pancreas is a very rare disease.
They are difficult to diagnose and have good prognosis,
due to their sensitivity to chemotherapy and radiation. As
compared to the more common pancreatic adenocarci-
nomas which usually have bad prognosis. Histological
diagnosis relies on good biopsy. We report a case of
primary pancreatic non-Hodgkin´s lymphoma diagnosed in
a 71 year old icteric man. Chemotherapy and radiation
therapy was started after relieving the jaundice with a
PTC-introduced stent through the pancreatic part of the
choledochus. This is the first reported case of pancreatic
lymphoma in Iceland.  
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ERCP, PTC.
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E N G L I S H  S U M M A R Y  
Fig. 1. A CT-scan showing
a 7.4 * 9.3 cm tumor in the
head of pancreas.
Surrounding structures




Fig. 3. H.E. stain of a
transduodenal biopsy with
large bore needle. Large
cells, predominantly lymp-
hoid like tumor cells, are
most prominent. Adjacent
is atrofic duodenal mu-
cosa. No pancreatic tissue
is seen. Further staining
with antibodies against
cellular surface proteins
showed the tumor cells to
be B-type, Non-Hodgkin.
ir. Beinmergur (aspirat) reyndist eðlilegur ef frá er
skilin væg frumufjölgun á forstigsfrumum rauðra
blóðkorna og væg aukning á sýrusæknum frumum
(eosinophil) og eitilfrumum. Vefsýni úr beinmerg
(beinsýni) sýndi ekki merki eitilfrumuæxlis. 
Æxlið þótti ekki skurðtækt á þessu stigi. Til að
létta á gallstíflunni tókst að koma fyrir stoðlegg í gall-
pípu (choledochus) í gegnum stífluna með hjálp óm-
stýrðrar ástungu í gegnum kviðvegg. Þannig komst á
gallflæði frá lifur í skeifugörn (PTC, percutaneous
transhepatic colangiography).
Við þetta létti gallstíflunni og bilirubin og önnur
lifrarpróf lækkuðu umtalsvert á þremur vikum og
héldu áfram að lækka eftir að lyfjameðferð var hafin.
Til að byrja með voru gefnir stórir skammtar af ster-
um, (prednisólón). Stoðleggurinn rann til baka þegar
stíflunni létti og um svipað leyti hófst meðferð með
frumudrepandi lyfjum. Meðferð samanstóð af cyklo-
fosfamíði, adriamycíni, vincristíni og prednisólóni
(CHOP-kúr) og voru þessi lyf gefin í sex skipti í æð
með þriggja vikna millibili. Þegar eftir þrjá kúra sást
á sneiðmyndum umtalsverð minnkun á æxlisvef og
eftir sex skipti var nánast allt æxlið horfið.
Í framhaldi af lokinni lyfjameðferð, fimm mánuð-
um frá greiningu, var geislameðferð gefin staðbundið
á kvið með samtals 30 G, 2 G í senn í alls 15 skipti á
þremur vikum. Í dag eru rúmlega tvö ár liðin frá
greiningu. Á þessu stigi bendir ekkert til endurkomu
sjúkdóms (mynd 5) og sjúklingurinn er við góða
heilsu og fulla starfsgetu, blóðhagur og lifrarpróf
hafa lagast að fullu.
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Fig. 2. An enlarged CT-scan of the tumor in fig. 1. The
tumor grows around the superior mesenteric artery,
distorting small bowel.
Fig. 4. A cholangiogram showing placement of a stent in
the choledochus after PTC. Proximally the galltree is
distended and distally contrast and bile flow into the
duodenum. The proximal end of the catheter is closed.
Fig. 5. A CT-scan at
parallel level as in fig. 1.
one year after diagnosis.
Only residual mass (scar














skoðunar er ein leið til að greina þessi æxli og kemur
til greina ef grunur um eitilfrumuæxli vaknar við
myndrannsóknir (18, 19). Eitilfrumuæxli getur þó
verið erfitt að greina í litlum vefjasýnum (20) og oft
fæst greiningin ekki fyrr en við holskurð (laparo-
tomy) (21-23, 37). Í þessu tilfelli var tekið vefjasýni
við skeifugarnarspeglun.  Eitilfrumuaæxli í briskirtli
hefur áður verið greint með þessum hætti en mörg
dæmi eru þar sem skeifugarnarspeglun með gallvega-
þræðingu (ERC) hefur ekki verið framkvæmanleg í
þessum hópi sjúklinga eða fínnálarsýni hafi verið
rangt túlkað (falskt neikvætt eða ekki einkennandi)
(20-23, 31). Kostur við ERC er að hægt er að létta á
gulunni með því að koma fyrir stoðlegg í gallpípu
(40-42). Í þessu tilfelli tókst það ekki þar sem ekki var
hægt að koma holsjánni að papilla Vateri. Í staðinn
var stoðlegg komið fyrir í gallvegum með ástungu í
gegnum kviðvegg og lifur (PTC) (42). Þannig var létt
á gulunni án þess að grípa til skurðaðgerðar og hægt
var að byrja meðferð með frumudrepandi lyfjum
skömmu síðar. Sterarnir minnkuðu æxlið með því að
slá á bólgu og áttu þátt í því að leggurinn rann út eftir
þrjár vikur.
Krabbameinslyf eru uppistaðan í meðferð eitil-
frumukrabbameins (24) en í völdum tilvikum er bætt
við geislameðferð á æxlið, einkum ef það er stórt
(25).  CHOP-kúr (sjá áður) er hefðbundin meðferð
(24) og má gera ráð fyrir að meirihluti svari meðferð-
inni og að miðtala lifunar sé að minnsta kosti tvö ár
(24-26). Þar sem töluverður hluti sjúklinga með eitil-
frumuæxli í briskirtli svarar illa lyfjameðferð telja
sumir að fjarlægja eigi sem mest af æxlinu með skurð-
aðgerð (32, 33, 38). Um þetta eru þó skiptar skoðanir
og margir telja skurðaðgerð óþarfa (27). Æxlið í
okkar tilfelli var talið óskurðtækt í byrjun vegna
hugsanlegs æxlisvaxtar í vena portae og í kringum
upptök art. mesenterica superior. Það svaraði hins
vegar mjög vel steragjöf og krabbameinlyfjameðferð
og því var ekki talin ástæða til skurðmeðferðar þótt
brottnám á briskirtlinum (til dæmis afbrigði af
Whipple-aðgerð, sjá síðar) hefði sennilega verið hægt
að framkvæma eftir lyfjagjöfina (39). Í þessu sam-
bandi verður að hafa í huga að erfitt er að leggja mat
á árangur meðferðar við eitilfrumukrabbamein í brisi
þar sem svo fáum tilfellum hefur verið lýst áður.      
Lífshorfur eitilfrumuæxla í briskirtli eru þó mun
betri en kirtilfrumukrabbameina.  Þar eru einungis
10-15% sjúklinga skurðtækir og má gera ráð fyrir að
í mesta lagi 10% sjúklinga séu á lífi 5 árum eftir bris-
kirtilbrottnám (Whipples-aðgerð) (32-36, 44) sem er
viðamikil skurðaðgerð með allt að 2-10% skurð-
dauða og oft alvarlega fylgikvilla (33-37, 43).
Lokaorð
Þetta tilfelli sýnir vel að það sem í fyrstu virtist ólækn-
andi sjúkdómur eins og myndgreiningarrannsóknir
bentu til getur þrátt fyrir allt verið læknanlegt, jafnvel
Umræða
Stíflugula (obstructive jaundice) er langoftast af
völdum gallsteina í gallpípu en kirtilkrabbamein í
briskirtilhöfði, æxli í gallgöngum eða papilla Vateri
eru aðrar vel þekktar orsakir (1-4, 6, 11). Blöðru-
myndun í briskirtli og þrengingar á neðri gallvegum
af völdum læknisfræðilegra inngripa eða meðfæddir
gallar eru jafnframt vel þekktar orsakir stíflugulu,
sem og briskirtilbólga (1, 2).  Sjaldgæfari orsök eru
svokölluð MALT-oma (mucosa associated lymphoid
tissue) sem eru eitilfrumuæxli upprunnin í slímhúð
meltingarvegar og þá oftast í slímhúð magans (5).
Eitilfrumuæxli upprunnin í sjálfum briskirtlinum eru
mjög sjaldséð orsök stíflugulu en þau geta einnig
valdið briskirtilbólgu og kviðverkjum (7-9). Eitil-
frumuæxlin geta bæði verið af Hodgkins gerð eða
NHL, en þau síðarnefndu  greinast oftar í briskirtl-
inum (>90%) (7-9).
Eitilfrumuæxli eru einungis 0,2% af illkynja æxl-
um í briskirtli og færri en 0,7% af öllum NHL eitil-
frumuæxlum (12). Allt að 40% NHL eitilfrumuæxla
greinast í öðrum vefjum en eitilvef (extranodal),
langoftast í meltingarvegi. Til dæmis getur eitla-
stækkun í hilus lifrar valdið gulu og vel þekkt er að
eitilfrumuæxli í nágrenni briskirtils, til dæmis í
ampulla of Vater, vaxi yfir á briskirtil og aðra nálæga
vefi (11).
Við leit á Medline fundust 38 sjúkratilfelli af eitil-
frumuæxlum sem upprunnin eru í briskirtli, enda þótt
í nokkrum þessara tilfella leiki vafi á því hvort þau
séu í raun upprunnin í briskirtli eða nálægum eitilvef
(7-9, 12, 13). 
Ef okkar tilfelli er talið með þá eru konur ívið
fleiri, eða 21, en 17 karlar.  Meðalaldur við greiningu
er 65 ár (bil 27-78 ár) (7-9, 12). 
Kviðverkir og stíflugula eru algengustu einkennin
en ógleði og uppköst með eða án megrunar og ef til
vill þreifanleg fyrirferð í kvið eru einnig vel þekkt
klínísk einkenni (7-9, 12). Samanborið við kirtil-
krabbamein, þar sem einkenni hafa yfirleitt staðið í
að minnsta kosti fjóra mánuði fyrir greiningu, þá hafa
flestir þessara sjúklinga haft einkenni skemur en sex
vikur fyrir greiningu (10). Einkenni eru þó svipuð
nema hvað megrun og sérstaklega skinuholsvökvi
(ascites) sjást miklu oftar við kirtilkrabbamein (7-10,
13,  14). 
Eitilfrumuæxli í briskirtli er erfitt að greina klín-
ískt.  Nær ógjörningur er að greina slík æxli með
skoðun einni. Til að aðgreina staðbundið eitilfrumu-
æxli í briskirtilhöfði frá kirtilkrabbameini þarf auk
myndgreiningarannsókna marktækt vefjasýni (15-
20).  Stórt æxli í brishöfði (>7 cm) sem ekki vex yfir í
a/v. mesenterica superior bendir þó til eitilfrumuæxl-
is, sérstaklega ef milta er stórt og engar eitlastækkan-
ir eru fyrir hendi annars staðar í kviðar- og/eða
brjóstholi (15).
Nálarástunga með hjálp sneiðmynda og/eða óm-
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án þess að til viðamikillar skurðaðgerðar þurfi að
koma. Í sumum tilvikum, þar sem fyrirferð í briskirtli
er án meinsemda annars staðar, er mikilvægt að ná
góðu vefsýni fyrir frekara mat, rétta greiningu og
meðferðaráætlun. 
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